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Nasal Fossa Ewing’s Sarcoma

RESUMEN

Se presenta un caso de sarcoma de Ewing localizado en fosas nasales, en un paciente
de 21 afios, cuya manifestacion inicial fue epistaxis y obstruccion nasal, haciéndose
evidente, posteriormente, una masa a nivel de fosa nasal izquierda. La tomografia
computada y la resonancia nuclear magnética mostraron un extenso proceso expansivo
de fosa nasal izquierda y techo de fosa nasal derecha, descartando compromiso de tejido
encefélico. El diagndstico de sarcoma de Ewing se hizo basado en los hallazgos
histolégicos y confirmado por el estudio inmunohistoquimico. El tratamiento consistio en
una poliquimioterapia neoadyuvante agresiva asociada a radioterapia.

Se realiza una revision bibliogréfica del tema, enfatizando la rara localizacién de
este tumor a nivel de cabeza y cuello. Se analizan los métodos de diagndstico,
resaltando la importancia del estudio inmunohistoquimico. Se destaca que en la
actualidad hay consenso en que la mejor terapia es la poliquimioterapia neoadyuvante
agresiva seguida de radioterapia y/o cirugia para el control local de la enfermedad.

Palabras Claves: Ewing, sarcoma, fosas nasales.

SUMMARY

The case of a 21 years old patient with Ewing’s sarcoma localized on the nasal fossae
is presented. The initial manifestation is epistaxis and nasal obstruction and subsequently
showing evidence of a mass at the left nasal fossa area. The CT Scan and the magnetic
resonance imaging show an extensive and expansive process of the left nasal fossa and
roof of the right nasal fossa, discarding a compromise of the encephalic tissue. The
diagnosis of Ewing’s sarcoma is performed based on the histologic findings and
confirmed by the immunohistochemical study. The treatment is based on aggressive
neoadjuvant polychemotherapy, associated to radiotherapy and possible surgical
treatment if the tumor persists at the end of these treatments. A literature review on the
Subject is carried out, emphasizing the rare localization of this tumor at the head and neck
area. The diagnostic methods are analyzed, outlining the importance of the
immunohistochemical study. It is stressed that at the present time there is consensus that
the best therapy is the aggressive neoadjuvant polychemotherapy followed by radio-
therapy and/or surgery for the local control of the disease.
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1 Presentado en las XXII Jornadas Andinas de Otorrinolaringologia. Octubre de 1997. Santiago.
2 Médico del Servicio de ORL del Hospital Clinico de la U. de Chile, Dr. JJ Aguirre.
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INTRODUCCION

Los tumores malignos de fosas nasales y cavida-
des perinasales son poco frecuentes, representan-
do menos del 1% de la totalidad de los tumores
malignos.

En un estudio de defunciones por tumores malig-
nos de la esfera ORL realizado en Chile en el decenio
1982 - 19911 se vio que el 9% de éstos estan
localizados en las fosas nasales, siendo la laringe el
sitio més frecuente, con un 59%.

Este mismo universo, analizado segin edad,
muestra que la mayor frecuencia de tumores
malignos ocurre entre los 55 y 75 afios, y s6lo un
1% ocurre en menores de 25 afios.

Un estudio chileno sobre tumores malignos de
fosas nasales y cavidades perinasales muestra
que la histologia més frecuente es el carcinoma
espinocelular, con un 51%, seguido por el
adenocarcinoma. El sarcoma sélo esta presente en
el 6% de los casos?. Esta distribucion histoldgica
es concordante con la observada en otros paisesS.

Los tumores malignos de cabeza y cuello son
muy raros en las dos primeras décadas de la vida
y sus sintomas son inespecificos. La mayoria de
los casos, en este grupo de edad, son tumores de
origen mesenquimatico: sarcoma o linfoma. Como
su crecimiento es rapido y destructivo, precoz-
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Figura 1. TC de cavidades perinasales.
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mente produciran dafios irreversibles de estructu-
ras adyacentes o infiltracién del endocraneo, re-
sultando en un dramético deterioro de la tasa de
sobrevida y calidad de vida en estados avanzados.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 21 afios de edad,
consulta a médico general en abril de 1997 por
presentar epistaxis leve recurrente por fosa nasal
izquierda de dos meses de evolucidn. Se solicitan
radiografias de cavidades perinasales, que mues-
tran velamiento etmoido-maxilar izquierdo. Con el
diagnéstico de sinusitis aguda se indica
amoxicilina y descongestionantes por 15 dias.

Durante el tratamiento persiste la epistaxis
recurrente, agregandose obstruccion nasal del
mismo lado, por lo que consulta a otorrinolaring6-
logo. Este pesquisa una masa en fosa nasal iz-
quierda y le solicita una tomografia computarizada
(TC) de cavidades perinasales.

Se realiza este examen, el que muestra un exten-
S0 proceso expansivo de la fosa nasal izquierda;
genera una erosion del etmoides y de la parte alta del
septum nasal y ocupa, ademas, el techo de la fosa
nasal derecha. No se demuestra infiltracion dural en
este estudio (Figura 1).
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A fines de abril de 1997 es derivado al Servicio
de Otorrinolaringologia del Hospital Clinico de la
U. de Chile. Al examen fisico destacaba una des-
carga posterior hematica escasa y una masa tu-
moral en fosa nasal izquierda, que llegaba hasta el
vestibulo nasal y rechazaba el septum hacia la
derecha. Ademas presentaba secrecién nasal
hemopurulenta de mal olor. La otoscopia era
normal y no se palpaban adenopatias en el cuello.

Se plantean como causas mas probables, debido
a la edad del paciente y la localizacion del tumor, el
estesioneuroblastoma y el sarcoma, por lo que se
solicita estudio de cintigrafia con M.B.I.G. (meta-
bencilyodo-guanidina, marcador semiespecifico de
tumores de origen neuroectodérmico), el cual no se
pudo realizar. Se pide también una resonancia nu-
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Figura 3. RNM de cavidades perinasales T2.

clear magnética (RNM) de cavidades perinasales,
para descartar compromiso intracraneano. Se indica
amoxicilina-acido clavulanico y se programa una
biopsia de la lesién nasal.

La RNM muestra un proceso expansivo de
fosa nasal izquierda que provoca un efecto com-
presivo sobre la pared medial de la oOrbita y del
seno maxilar izquierdo, ocluyendo el complejo
ostiomeatal y provocando un compromiso infla-
matorio secundario del seno maxilar. La lesion
involucra también la parte alta de la fosa nasal
derecha. No hay compromiso intracraneano (Figu-
ras 2y 3).

Se realiza una biopsia incisional de la lesion
nasal, cuyo estudio histolégico a la microscopia
de luz mostro:

Figura 2. RNM de cavidades perinasales T1 con
gadolinio.
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Figura 4. TC de cavidades perinasales posquimioterapia de induccion.

— Tejido conjuntivo infiltrado por células
neoplasicas dispuestas en nidos de predomi-
nio perivascular.

— Células poligonales, medianas (£ 20
micrones), con nucleos ovoides, cromatina
clara homogeénea, 1 o 2 nucléolos pequefios,
citoplasma eosindfilo granular. Escasas mito-
sis, necrosis marcada.

— Leve patrén fusado.

— Tincién de PAS positiva, granular, en células
neoplasicas bien conservadas.

Con este patrén histolégico inespecifico, en
que entran en el diagndstico diferencial los tumo-
res de células redondas, es indispensable realizar
un estudio inmunohistoquimico el cual arrojé el
siguiente resultado:

— Citoqueratina (EAL, EA2): (-).

— Vimentina: (+) intensa en células neoplasicas.
— Antigeno leucocitario comun (CD45): (-).

— Actina: (-).

— Desmina: (-).

— Sinaptofisina: (-).

Con estos hallazgos se hace el diagnéstico de
sarcoma de Ewing. El estudio de diseminacién fue
negativo: cintigrafia ésea de cuerpo entero, TC de
torax y ecotomografia abdominal.
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Es presentado al Comité de Oncologia de
cabeza y cuello, decidiéndose realizar
poliquimioterapia neoadyuvante (o de induc-
cion), radioterapia y eventual cirugia de persistir
enfermedad. Al tercer ciclo de quimioterapia,
realizados con Ifosfamida, Adriamicina vy
Vincristina, se aprecia una notable reduccién
del tamafio tumoral (Figura 4). Posteriormente
recibe radioterapia (6000 cGy), para finalizar
con dos nuevos ciclos de quimioterapia, al cabo
de los cuales no se observa persistencia del
tumor. Actualmente lleva casi cinco afios libre
de tumor.

DISCUSION

El sarcoma de Ewing es un tumor altamente
maligno que puede originarse como una lesion
primaria de hueso o de tejido blando. Una fuerte
relacién podria existir entre este sarcoma y los
tumores neuroectodérmicos primitivos (TNEP).
Lo anterior basado en hallazgos citogenéticos,
genética molecular y caracteristicas bioquimicas.
Actualmente se cree que estos tumores tienen una
histogénesis neural. Dentro de este espectro, el
limite de mayor indiferenciacion lo ocupa el sarco-
ma de Ewing®.
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Epidemiologia

Es un tumor muy poco comdn; por ejemplo, en
Inglaterra su incidencia es de 0,6 por millén de
habitantes al afio. Representa el 9% de los tumores
0seos primarios malignos, siendo la segunda fre-
cuencia después del osteosarcoma. Es mas habitual
en la segunda década de la vida y aproximadamente
dos veces més comun en hombres que en muijeres.

Cualquier porcién del esqueleto puede ser
involucrada, pero en més del 60% de las veces se
ubica en pelvis y extremidades inferiores.

La localizacién primaria en la region de cabeza
y cuello es rara, con una incidencia del 2 a 3% de
todos los sarcomas de Ewing. La mayoria de estos
ocurren en la mandibula, pero también han sido
descrito casos en hueso temporal, vértebras cervi-
cales y nariz>7.

Diagndstico

Se basa en la clinica, radiologia y, fundamental-
mente, en la anatomia patolégica.

La clinica depende de la localizacién del tumor.
Cuando se ubica en cabeza y cuello, los sintomas
y signos son muy inespecificos. Al momento del
diagndstico el 25% se presenta con metéstasis,
siendo los sitios de mayor frecuencia el pulmon,
hueso y médula 6sea®.

La radiologia puede evidenciar lesiones liticas,
mixtas (liticoescleréticas) o, rara vez, predomi-
nantemente escleréticas. La TC y, particularmente,
la RNM son examenes de gran valor para delimitar
la extension de la enfermedad, la que no puede
realizarse por medio de las radiografias conven-
cionales. La cintigrafia con galio y la RNM con
gadolinio son los mejores estudios de seguimien-
to para evaluar la respuesta a la terapia®.

La anatomia patoldgica es el pilar fundamental
del diagndstico. A la microscopia de luz se obser-
va amplias laminas y grandes nidos de células con

escaso estroma. Las células tienden a ser redon-
das o poligonales y relativamente uniformes en
tamafio y forma. Son frecuentes las areas de
necrosis hemorragica y la tincién de PAS es
positiva, por abundante glicdgeno®.

Es imprescindible realizar el estudio in-
munohistoquimico, ya que el patrén histolégico
descrito anteriormente es inespecifico. La
inmunotincion para vimentina (filamento interme-
diario) es positiva en sarcoma de Ewing. Se ha
descrito nuevos anticuerpos monoclonales para el
sarcoma de Ewing que reconocen antigenos de
superficie celular codificados por el gen MIC 2 del
brazo corto de los cromosomas sexuales8.

Diagnéstico diferencial

Se debe realizar con otros tumores de igual patrén
histol6gico (células pequefias y células redondas)
como el linfoma, neuroblastoma, TNEP,
rabdomiosarcoma y osteosarcoma entre otros.

Tratamiento

El manejo temprano con cirugia y radioterapia
produce rangos de sobrevida a 5 afios de un
decepcionante 10%.

La poliquimioterapia agresiva (vincristina,
dactinomicina, ciclofosfamida y ocasionalmente
doxorrubicina) es actualmente usada previo a
cirugia o radioterapia. Recientes protocolos de
esta modalidad terapéutica han reportado sobre
un 79% de sobrevida libre de enfermedad a 2
afos, pero en aquellos que experimentan recidiva,
ésta se reduce a menos de 40%?°.

En la actualidad hay consenso en que la mejor
terapia para el sarcoma de Ewing es la
poliquimioterapia neoadyuvante agresiva, seguida
de radioterapia y/o cirugia para el control local de
la enfermedad®-11.
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